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後天性無電核球性血小板減少性紫斑病を合併したびまん性好酸球性筋膜炎の1症例
Acquired　amegakaryocytic　thrombocytopenic　purpura　in　a　patient　with　eosinophilic　fasciitis
日　時：平成9年12月9日（火）午後5時より
会場：東京医科大学病院6階臨床講堂
当番：内科学教室第3講座
司会者：坪井紀興講師
発言者：高梨博文（内科学第3講座）・加藤雪彦（皮膚科学）
　　　　代田常道（内科学第3講座助教授）・古賀道之（皮膚科学主任教授）
　　　　海老原善郎（病理学第2講座　主任教授）・林　　　徹（内科学第3講座　主任教授）
　林：臨床懇話会を始めさせていただきます．
　今回のテーマは「後天性無白蟻球性血小板減少性
紫斑病を合併したびまん性好酸球性筋膜炎の1症
例」です．びまん性好酸球性筋膜炎は，最近注目を
集めている膠原病類縁疾患です．
　では坪井先生，司会をよろしくお願いします．
　坪井（司会・内科学第3講座）：それでは症例提
示を当教室の高梨先生にお願いします．
1．症 例
　高梨（内科学才3講座）：症例は61歳の男性で
す．
　主訴は紫斑，既往歴として内痔核があります．
　家族歴では父親に糖尿病，胃癌，母親には糖尿病，
喘息，膵癌があります．
　生活歴ですが，飲食店を経営しておりまして，
週2回程度のアスレチックジムに通っておりまし
た．また有機溶剤を使用するような趣味はなく，
L一トリプトファンの内服歴はありません．
　現病歴ですが，1994年1月，58歳時より腹部膨
満感出現，同年4月から両前腕の突っ張り感，7月
には両下腿の腫脹，両手指・肘・膝の屈曲伸展障害
が出現，9月には某病院内科にて全身性強皮症
（PSS）と診断され，　D一ペニシラミンが投与されま
したが，症状進行するため同年12月当科を受診し，
精査のため入院となりました．
　レイノー現象や手指末梢の皮膚硬化がないこと，
上肢にorange　peel　appearance，手指にbow　signが
見られること，および皮膚から筋までのen　bloc生
検の組織像より好酸球性筋膜炎と診断され，predni－
solone（PSL）40　mgより治療を開始しました．投
与後1週間で突っ張り感の改善が見られ，皮膚もつ
まめるようになり，関節の可動域制限も改善し，翌
1995年4月　　退院しました．その後，外来にて
経過観察し，症状の再燃もなく，ステロイドは漸減
され，同年12月■■よりPSL　5　mgとなりました．
　1996年8月，好酸球性筋膜炎の再燃兆候はなか
ったのですが，末梢血液検査にて血小板96，000と
減少が見られたため，同年9月顧，2回目の入院
となりました．骨髄は軽度の低形成を示し，巨核球
面は正常でしたが，比較的小型のものが多く，また
血小板産生像は乏しく，自己免疫機序による血小板
減少に矛盾しない結果でした．この際，赤芽球系，
穎粒球系はよく保たれていました．入院後の血小板
数は10万～12万で安定したためステロイドを増量
することなく9月　　退院となりました．なお，
この入院中に好酸球性筋膜炎寛解時の組織を観察す
るため再度en　bloc生検を施行しました．
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　その乱しばらく再び外来通院をしていましたが，
本年2月初旬より繰り返す鼻出血，歯肉出血，紫斑
が見られるようになり，2月国■■，外来受診時の
緊急検：査にて血小板数2，000と著明に減少したため
同日緊急入院となりました．
　なお好酸球性筋膜炎の約半数の症例で発症前に激
しい運動の既往があると言われております．その理
由は明らかではありませんが，何らかの誘因になっ
ているのではないかと考えられています．
　また，有機溶剤については有機溶剤等を取り扱う
人に職業性強皮症を呈することがあること，さらに
は健康食品に含まれるL一トリプトファンを摂取す
ることによって好酸球性筋膜炎に非常によく似た好
酸球増多筋痛症候群という病気を発症した報告があ
りますので，鑑別診断のために生活歴は重要です．
　高梨：入院時計症は，身長167cm，体重74　kg，
体温36．0度，血圧は126／80mmHg，脈拍は72／min，
呼吸数16／minです．眼瞼結膜は貧血なく，眼球結
膜に黄疸はありません．眼瞼の浮腫もありませんで
した．口腔粘膜に出血が見られます．また甲状腺は
触知せず，胸部聴診上心音は純で雑音なし，呼吸音
は清でラ音もありませんでした．
　腹部では平坦，軟，圧痛なしで，肝脾も触知しま
せんでした．直腸肛門診にて3時置7時，11時の方
向に内痔核，軽い出血を認めておりました．浮腫は
ありません．皮膚では全身に点状出血と，左背部に
やや大きめの紫斑が見られました．3回目の入院時
点では皮膚硬化はありませんでした．表在リンパ節
は触知せず，神経学的異常所見はありませんでし
た．
　入院時検査成績では，白血球が3，700とやや減少，
赤血球3！4万，Hb　10．8，ヘマトクリット31．2と軽
度の貧血を認めます．血小板は2，000，血沈は40
mm／hとやや促進しておりました．凝固線溶系に
は異常はありませんでした．
　肝機能は特に異常なく，コレステロールは163で
したが，中性脂肪は265回忌や増加しておりました．
腎機能障害もありません．CPKは37で筋原酵素の
上昇はありませんでした．電解質にも異常はなく，
鉄，TIBCも正常でした．
　血清学的な検査では炎症反応であるCRPは（一），
またrheumatoid因子も陰性です．γグロブリンで
はIgAが495とやや増加を示しております．補体
価は正常範囲です．また抗核抗体は陰性で，それに
関連して抗DNA抗体，抗RNP抗体，抗SSA抗体，
Scl－70抗体，抗セントロメア抗体等はすべて陰性で
した．
　また血小板減少に関連しまして抗カルジオリピン
β2GP1抗体も（一），またPAlgGは473．7と増加し
ておりました．また抗血小板抗体は陰性，免疫複合
体も陰性でした．血管炎に関連したものとしては
P－ANCAが陰性，またリンパ球表面マーカーは
CD373％，　CD453％，　CD8がやや低めの22％で
した．貧血がやや二二性でしたがビタミンB12と
葉酸ともに正常範囲内でした．
　検尿に異常なく，便潜血はおそらく内痔核の影響
だと思いますけれども陽性，また骨髄ではやや低形
成ぎみでしたが前回9月の入院時とほぼ同様の所見
でした．
　なお，心電図，胸部レ線，腹部レ線，腹部エコー，
上部消化管内視鏡，Gaシンチでは特記すべき異常
はありませんでした．
　続きまして入院経過です．血小板減少に対しまし
て第5病日よりmethyl　prednisolone　l　g，3日間の
ステロイドパルス療法を施行，後療法としてPSL
60mgを投与しました．しかし，血小板は最高
23，000までしか増加せず，その後10，000～15，000で
安定，ステロイド減量によってもあまり変化しませ
んでした．
　第34，62二日に施行した骨髄穿刺ではmega－
karyocyte（巨核球）は著減し，ほんの数個しか見
られず，また他の2系統は保たれていたことより，
後天性無巨核球性血小板減少性紫斑病（AATP）と
診断し，第76病日よりcyclosporin　Aを200　mgよ
り開始しました．この際，漸減していたPSLは10
mgを維持量として併用しました．
　治療中に第4病日頃より内痔核からの出血が止ま
りにくくなり，ヘモグロビンが7g以下まで貧血が
進行，輸血で対応していましたが血小板の増加が見
られず，自然止血が期待できないため，第111病日
に血小板輸血で止血管理しながらMilligan　morgan
法にて内痔核の結紮切除術が施行され，それ以降出
血はなくなりました．
　術後もcyclosporin　AとPSLにて治療を継続して
いましたが，血小板は10，000前後と術前よりもや
や低減で安定しました．貧血はヘモグロビン8～
8．5gとなかなか改善が見られず，紫斑は出血消退
を繰り返していましたが，それ以来明らかな出血部
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位が認められないため8月　　退院とし，外来経
過観察としました．
　なお，染色体異常につきましては2月の入院時に
は見られませんでしたが，最後の8月に骨髄穿刺し
たときに13番染色体の長腕の欠失が認められまし
た．また，2月から8月の半年間の入院を通じて好
酸球性筋膜炎の皮膚症状は見られませんでした．
　坪井：びまん性好酸球三筋膜炎を発症し，その3
年後に後天性の無一旦球性血小板減少性紫斑病を併
発した訳ですが，この症例の皮膚所見と強皮症との
鑑別につきまして，皮膚科学教室の加藤先生と古賀
教授に御暦明いただきます．
皿．びまん性好酸球性筋膜炎
　加藤（皮膚科学教室）：好酸球性筋膜炎というの
は，病因が不明で激しい運動，外傷，高熱のあとに
発症することがあると言われています．症状として
は30歳から60歳ぐらいの中年男女で性差はなく，
四肢の腫脹，疾痛，こわばりなどを初発として，皮
膚のorange　peel様のでこぼこや硬化，あるいはそ
の下床の強い硬結を認めます．また，それらが進ん
でくると関節の可動制限を来たします．それらが急
激に発症するのも，好酸球性筋膜炎の特徴で，初発
から関節の可動制限まで数か月で進むという報告も
あるようです．ただ，全身性強皮症に見られるよう
なレイノー，肺病変，食道病変などの内臓病変は伴
いません．
　検査所見では，白血球のうちの7％以上の末梢血
好酸球増多を示す症例が大体全体の6割あると言わ
れています．また高γグロブリン血症を示すこと
が多く，抗核抗体やリウマトイド因子が陽性になる
例もたまにあるようです．
　合併症としましては，血液疾患，再生不良性貧血，
悪性貧血，悪性リンパ腫，白血病というような血液
疾患や自己免疫疾患，慢性関節リウマチやSLE，
バセドー病，橋本病といったような病気を合併しや
すいとされています．特に血液疾患のほうは好酸球
性筋膜炎が発症して1年以内に発症する例が多いと
いうことで，その関連が取りざたされています．
　この病気で鑑別を要するのは全身性強皮症だと思
います．この症例でも前の大学病院では全身性強皮
症と診断されていました．
　鑑別点ですが，好酸球性筋膜炎（以下EF）は発
作前の運動，労作，あるいはorange　peel様の皮膚
のでこぼこがあるのに強皮症はない．レイノー症状
はEFにはない．筋肉痛はEFにはあるけれども，
強皮症にはない．内臓病変はEFにはない．また，
爪床の毛細血管の変化はEFにはない．　EFはステ
ロイドへの反応が著明にあるという様な点が鑑別点
としてあげられています．
　次に本症例の皮膚の臨床症状ですが，腹部も皮膚
にやや硬化がありまして，皮下には更に強い硬化を
認めます．
　全身性強皮症ですと，皮膚が硬化していて硬い厚
紙のようなものを押しているような感じですが，こ
ちらのEFはもちろん皮膚も少しは硬化しているの
ですが，皮膚を押してその下に硬みを感じます．こ
の様な硬化が上肢では指から上腕の中程まで，下肢
では足関節から大腿の一一部にまで及んでいます（図
1）．上腕はorange　peel　signを呈しています（図
2）．
　また，この疾患と関係があるかどうかはわかりま
せんけれども，腹部，背部に紅褐色斑があり組織学
的に単純性血管腫の像を示していました．皮膚所見
については以上です．
　坪井：加藤先生，この方の皮膚所見について実際
に触診で触られた感じは，先生がふだん診られてい
る強皮症の患者さんと比べて，明らかにこれは強皮
症とはちょっと違うのではないかという印象は持た
れたのでしょうか．
　加藤：はい．特に先生方からご紹介いただいて2
～3例触ったあとでは明らかに違うものだと感じま
した．
　ちょうど金属の茶筒の上に羊かんでも巻いて触っ
ているような感じです．最初に皮膚は少しは硬化が
ありますが，少し柔らかいものをぐっと握ると，そ
の下に非常に硬いものを感じます．また，実際の術
中所見として，腹膜の著明な肥厚を認めました．
　坪井：触診がきわめて重要だということでした．
　それではびまん性好酸球性筋膜炎との鑑別で重要
な強皮症との鑑別について古賀教授，よろしくお願
い致します．
　古賀（皮膚科学教室）：強皮症というのは原因不
明の皮膚硬化を主徴とする疾患群で，皮膚硬化の他
に全身多臓器に線維化を来す汎発性の強皮症，皮膚
のみに限局性の硬化を示す限局性強皮症の2つがあ
ります．
　汎発性の強皮症にはレイノー現象，皮膚硬化の他
（3）
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に，食道，十二指腸，肺，腎臓などに線維化が来ま
す．皮膚病変については3期に分けられまして浮腫
期，硬化期，萎縮期になります．これは限局性強皮
症でも，汎発性強皮症でも同じです．
　組織像でも初期の軽度の細胞浸潤に続いて膠原線
維の増生が起こります．
　経過は慢性です．
　診断基準がたくさん出ているのですが，ARAの
基準に日本の厚生省研究班の修正を加えた日本版の
基準を示します．大基準として顔面，躯幹，上腕，
大腿といった末梢でないところのsclerodermaがあ
ります．小基準としては指のsclerodactylia，指先
の虫食い状のpitting　scarといわれるもの，舌小帯
の短縮，肺の線維化があります．
　汎発性強皮症の場合はこの大基準が1つに小基準
が2以上あるものをそう診断してよかろうというこ
（4）
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とです．
　実例をお見せします．浮腫期の汎発性強皮症では
このように厚ぼったい感じの浮腫があり，それが進
んできますとだんだん木様硬となり，皮膚の動きが
悪くなって唇が閉じなくなります．
　萎縮期になるとしわが出てきて，皮膚の上層では
少し動くようになります．
　舌小帯は短縮します．
　手でも同じように，厚ぼったい腫脹と硬化ができ
てこれが指から前腕のほうに進みます．
　指が伸びないというのは強皮症でも大事な所見で
す．
　レイノー症状はeosinophilic　fasciitisには出ない．
強皮症では，寒冷刺激で蒼白になります．
　硬化期に進んできますと，指尖に小さく点々とく
ぼんだような療痕ができ，finger　padが薄くなって，
指がとがったようになります．
　萎縮期に入ると少し柔らかくなっているところも
あります．
　もう1つ特徴的なのは，爪郭の毛細血管が拡張し，
爪上皮が伸びてきまして，出血斑が出るという所見
です．これは汎発性強皮症に比較的特徴的です．
　次は限局性強皮症です．限局性強皮症というのは
基本的に局面性の変化です．eosinophilic　fasciitisで
は，ある部位全体がびまん性にきまずけれども，限
局性強皮症の場合は病巣そのものがそれほど広い範
囲ではなくて，そこに局面性にくる．
　最初に浮腫性の硬結があって，周囲に少し炎症が
あって発赤があります．ライラックリングといいま
す．進んでくると，一見早旦様に，てかてかになっ
てきます．そして全体に浅い硬化病巣として触れま
す．広範囲に及ぶこともありまずけれども，基本的
には限局したものが癒合している形です．境界がは
っきりと正常皮膚と境されています．そして片側性
です．
　組織は膠原線維が好酸性に染まって均質化し，粗
大な線維となって増生しています．
　そういう線維の増生が周囲を圧迫しながら，どん
どん増生し，脂肪織や汗腺を変性させています．非
常な勢いをもって増生している結合織という印象が
あります．
　坪井：それでは，この方のびまん性好酸球性筋膜
炎の病理組織像につきまして，病理学教室第2講座
の海老原教授に御説明いただきます．
皿．病理学的診断
第56巻第2号
　海老原（病理学教室第2講座）：好酸球三筋膜炎
の組織像は強皮症に類似した真皮の変化が特徴的で
あるが，同時に脂肪織および筋膜の変化を伴うもの
である．
　この疾患は，1974年に最初に記載された比較的
新しい疾患概念のものとして注目されたが，むしろ，
generalized　morpheaの一亜型ととらえる方向にあ
る．
　本症例は2年の問に3回の生検が行われているも
ので，生検の度ごとに急性期から搬痕を作る終末期
に向かう状況がうかがわれる．しかし，3回のそれ
ぞれの組織像には多少とも，急性期と慢性期の所見
が混在し，慢性持続性に病変が推移する様子を現し
ている．
　まず，急性期には真皮は膠原線維の増加により肥
厚し，附属器も萎縮して強皮症の所見とよく似た所
見を示している．しかし，強皮症と異なることは病
変が脂肪織から筋膜にもあり，脂肪織の小葉問結合
織の線維性肥厚と脂肪壊死，および筋膜組織の線維
性肥厚および類線維素変性が同時に見られることで
ある．
　血管炎の所見も認められ，真皮上層から筋膜に分
布する小動静脈が内膜細胞の増殖とともに全層性の
リンパ球浸潤を示すものである．このような所見の
多くは終末期には衰退し，真皮の線維性肥厚と筋膜
の以下化が主体になっている．
　代表的な所見を写真で示す．この写真は膠原線維
の増殖による真皮の肥厚を示し強皮症に類似する
が，表皮一真皮境界部の破壊はなく，表皮の萎縮も
ない（図3）．この写真は肥厚した筋膜の一部で，
類線維素変性を伴って嚢胞化している．周囲には小
血管周囲のリンパ球浸潤が見られる（図4）．この
写真は小血管がリンパ球浸潤の目立った肉芽組織で
閉塞される所見である．病変局所に病名にある好酸
球の浸潤は必ずしも認められるものではない（図
5）．骨髄には好酸球増多が特に最盛期には認められ
る．
　坪井：びまん性好酸球性筋膜炎の病理組織像は強
皮症とは明らかに異なるということでした．
　続きまして，この方は好酸球性筋膜炎を発症し，
ステロイド治療で寛解したあとに高度な血小板減少
を来して，非常にまれな疾患である後天性無二核球
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図3　皮膚筋膜病理組織（1）
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図4　皮膚筋膜病理組織（2）
性血小板減少性紫斑病（AATP）を併発したわけで
すが，AATPにつきまして，当教室の代田助教授に
お願いします．
IV．後天性無巨核球性血小板減少性紫斑病
代田（内科第3講座）　1996年9月の骨髄ですが，
このときの有核細胞数：は約70，000で，巨核球は80
個でした．やや低形成性の骨髄ですが，巨核球は比
較的目につきまして，標本上で50個ぐらいはすぐ
数えられる程度に認められたわけです．
　穎粒球系や，赤芽球系には異常は認められません
でした．又，巨核球は大部分が成熟型でしたが一部
（6）
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図5　皮膚筋膜病理組織（3）
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図6　骨髄病理組織
に幼若なものも認められました．
　但し，この骨髄穿刺の行なわれる約1年8ヶ月曜
からステロイドが使われていますのでそのことを念
頭に入れておく必要があります．
　1997年3月の骨髄のHE染色標本ですが，やは
り造血細胞は比較的保たれています．しかし巨核球
はほとんど認められない状態を呈していたわけです
（図6）．
　この標本をよく見てみますと，1個の成熟した巨
核球が認められます．このように巨核球がわずかに
（7）
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みられる程度で，このときは標本上で巨核球が20
個あるかないかというような，ほとんど巨核球が欠
如した状態になっておりました．
　特発性血小板減少性紫斑病の骨髄ではいろいろな
成熟段階の巨核球が出てきて，特に幼若なものもあ
って，巨核球は正常または増加しており，今日のお
話のAATPという病気とは骨髄中の巨核球の所見
はまったく異なるわけです．
　次に，この病気について解説いたします．
　この病気が最初に記載されたのは1981年で，比
較的最近の病気と言うことができます．1つのdis－
easeとしての明確なエンティティがあるわけでは
ないのですが，次のような特徴を持ったものを一応
このように呼んでおります．
　それは比較的まれな骨髄の障害で，骨髄中の巨核
球だけが欠如または高度に減少し，巨核球以外の赤
芽球系，二二球系には質的にも量的にも異常があり
ません．骨髄中の巨核球が高度に減少した結果とし
て，末梢血の高度な血小板減少が見られ出血傾向が
出現する．このような病態を無巨核球性血小板減少
性紫斑病と言うわけです．
　原因は，よくわかっていません．今まで報告され
た観察結果からわかることは，血小板の寿命はどう
も正常のようである．したがって，血小板減少は血
小板の破壊の丁丁ではなくて，産生，特に巨核球の
欠如または高度減少に基づく産生の異常に原因があ
ることがほぼ確定しております．では，何故巨核球
が激減するかということについては，まだはっきり
した意見の一致をみておりません．
　いろいろな病因が考えられております．例えば1
つばウイルス感染です．麻疹ウイルス，HIV，ある
いはnon　A，　non　B　hepatitisのウイルス，こういつ
たウイルスの感染後にこの病気が発症した報告があ
ります．
　それから，toxin．例えばアルコールの乱用など
で発症することがあると言われています．薬剤によ
って起きる可能性もあります．又，何らかのサイト
カイン，インターロイキンの欠損あるいは異常が原
因になりうるとも言われています．更に，今回の症
例がそうですが，自己免疫疾患に続発して本症が発
症することが知られています．
　骨髄での巨核球減少の機序として，何らかの自己
抗体やある種の細胞，例えばリンパ球のT細胞や
マクロファージなどが骨髄巨核球の分化，成熟を障
害するのではないかと考えられています．これにつ
いては実験的な事実があり患者さんのTcellやマク
ロファージを正常人由来の骨髄細胞の培養系に添加
すると，巨核球造血だけ抑制されるということが報
告されています．
　本症の臨床症状は血小板の数によるわけですが，
出血斑や粘膜の出血がみられ，血小板数が高度に減
少したときには消化管出血，脳出血のような致死的
な出血も起こってきます．脾腫は認められません．
　この病気はときに一過性で自然に治ってしまう場
合があると言われています．あるいは逆に再生不良
性貧血，急性白血病，骨髄異形成症候群などにいず
れ移行していく例があり，このような病気の初発症
状として，AATPという病態で発症することがある
と言われています．
　検査所見は血小板数だけが減っており，しかも高
度に減少していることが多いようです．白血球系や
赤血球系は原則として異常がありません．骨髄は普
通は正形成で巨核球だけが高度に減少しています．
赤芽球系や野営球系は形態学的にも量的にも異常が
ないのが普通です．また，何らかの自己免疫的な機
序を示唆する抗核抗体，血小板関連IgGなどが高
値を示すことがあると言われています．
　治療は，基礎疾患があれば，例えばSLEとか，
きょうの症例はeosinophilic　fasciitisがあるわけで
すが，そのような基礎疾患の治療を行います．また
骨髄の造血を抑制する可能性がある薬剤を用いてい
たら，それを中止します．
　原因が不明の場合は，いままでいろいろな治療が
行われていますが，確立した治療法はいまのところ
ない様です．プレドニゾロンで効いたという報告も
ありますし，ダナゾール，サイクロフォスファミド，
γグロブリンの大量投与が有効だったという報告も
あります．また，血漿交換を行なった例もありま
す．
　また，今日の症例に用いられているシクロスポリ
ンが著効したという報告がありまずけれども，これ
を投与しているときはいいけれども血小板が増えて
薬を中断すると，また血小板数が10，000以下にな
ってしまったという報告もありまして，この効果は
一定ではないようです．また，最近再生不良性貧血
に用いられる，抗ヒトリンパ球グロブリンが有効だ
ったという報告もあります．
　このようにいろいろな治療が行われていますが，
（8）
一　250　一 東京医科大学雑誌 第56巻第2号
注目すべきことは，これらの大部分は免疫抑制作用
があるということです．ただし，これらがすべての
症例に有効だというわけではありませんし，決め手
となる治療法がないのが現状です．以上，簡単に
AATPの総論的な話をさせていただきました．
　坪井：AATPは，自己免疫疾患と合併する場合が
あり，その発症に免疫学的機序が関与している可能
性があるということでした．
　それでは，いままでのことを踏まえまして当教室
の高梨先生に好酸球性筋膜炎に合併した後天性の無
巨核球性血小板減少性紫斑病はたまたまの合併なの
か，それともある程度関連性が推測されるのかとい
う点も含めてまとめをお願いします．
表1好酸球性筋膜炎の合併疾患
赤芽球瘍　　　　再生不良性貧．血
溶血性貧血　　　悪性リンパ腫
多発性筋炎　　　慢性関節リウマチ
肺線維症　　　　橋本病
原発性胆汁性肝硬変
白血病
血小板減少症
シェーグレン症候群
甲状腺腫
V．ま　と　め
　高梨：本症例のように好酸球性筋膜炎とAATP
を合併した症例は，1979年にイギリスのJaneが，
“　Eosinophilic　fasciitis　with　megakaryocyte　aplasia”
というタイトルで報告した1症例しかわれわれの検
索した範囲では見つかりませんでした．その症例で
も徐々に血小板減少が進みまして，骨髄ではやはり
megakaryocyteが低形成，もしくは非常に少なくて
穎粒球系と赤芽球系は保たれていました．
　そして，好酸球性筋膜炎発症の2年後に急性骨
髄性白血病（AML）が発症し，これがAATPから
の移行なのか合併なのかははっきり記載がなかった
のですが，さらにAMLの発症1年半後には脳出血
にて死亡したと記載されています．
　最初に加藤先生からも好酸球血筋膜炎の合併症に
ついてお話がありましたが，やはり血液疾患が非常
に目立ちます．特に今回発表したAATPを含めて，
血小板と絡んだ血液異常が目立ちます．
　それ以外にシェーグレン症候群，RA，　SLEなど
自己免疫疾患の代表である膠原病，臓器特異性の自
己免疫疾患も報告されております．全体としては自
己免疫異常を示唆するような合併症が多いと思いま
す（表1）．
　いま坪井先生のほうから，好酸球性筋膜炎と
AATPの合併は果たして関連があるのかどうかとい
うご質問がありましたが，両方とも非常にまれな疾
患であるために，たまたまの合併であるとすれば，
それは非常に小さな確率であると言わざるを得ませ
ん．EFに血小板減少症が比較的多く合併すること，
EF，　AATPともに何らかの自己免疫異常の関与が
想定されていることを考えると，この両疾患の間に
はある程度の関連性があるのではないかと思いま
す．
　最後にまとめます．本症例はEFとAATPという
2つのまれな疾患が合併した非常に珍しい症例であ
ると思われます．好酸球性筋膜炎はステロイド治療
にてほとんど治癒し，再燃も見られませんが，
AATPの治療は困難をきわめております．また，
AATPについては他の致死的な血液疾患へ移行した
報告例は，他に見られ，今後この患者さんがどのよ
うな経過をたどるのか厳重に経過観察をする必要が
あると思っております．
　坪井：好酸球性筋膜炎とHLAとの関連性につい
てはいかがでしょうか．
　高梨：HLAについての報告は1件，3例の好酸球
性筋膜炎について検討したものがあるのですが，特
に共通したものは見られていないというのが結論で
した．
　当科では4症例の好酸球性筋膜炎を経験している
のですが，そのうち2例でHLへの検査をしており
ます．2例ともDQ8が共通に見られましたので，
他の2例についても検索をして，何か共通項があれ
ばさらに検討を加えたいと思っております．
　坪井：今後，免疫学的機序の解析によって，EF
の病因さらには血液疾患との合併がみられる理由に
ついても明らかにされることが期待されます．
　以上をもちまして，第276回東京医科大学臨床懇
話会を閉会させていただきます．
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